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A 35-day-old male infant was referred to our hospital for bilateral hydroureteronephrosis on postnatal
ultrasonography. He was born at 37 weeks and 2 days of gestation, weighing 2,765 g. He was diagnosed
with bilateral primary obstructive megaureter. During observation, at 3 months and 2 weeks of age, he
presented with dehydration and showed hyponatremia and hyperkalemia. An endocrinological
examination led to a diagnosis of pseudohypoaldosteronism type 1 (PHA1). After bilateral percutaneous
nephrostomy, PHA1 resolved. He underwent bilateral ureteral tapering and ureteroneocystostomy at 5
months and 3 weeks of age. Since PHA1 recurred after removal of urethral catheter, urethral catheter and
bilateral double-J-stent was kept until 8 months old. He was followed-up until 3 years old with no signs of
PHA1 recurrence. For an infant with obstructive uropathy or vesicoureteral reflux showing hyponatremia
and hyperkalemia, PHA1 should be considered.
(Hinyokika Kiyo 57 : 193-197, 2011)
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緒 言
偽性低アルドステロン症Ⅰ型 (Pseudohypoaldo-








Megaureter ; 以下 POM) は，周産期に無症候性に発見
される症例が増加しているが，大半が自然軽快するた
め無治療で経過観察されることが多い3)．
今回われわれは，両側 POM 経過観察中に PHA1 を













初診時の血液検査は，Cr 0.4 mg/dl，BUN 7.3 ml
であり，電解質異常を認めなかった．超音波検査では
右尿管径 7 mm，左尿管径 8 mm と両側尿管の拡張と，
両側水腎を認めた．右は Society for Fetal Urology
(SFU) 分類 grade 3，左は grade 4 であった (Fig. 1）．





120 mEq/l， K 5.9 mEq/l， Cl 93 mEq/l と電解質異常
があり，代謝性アシドーシスも認めた．副腎機能を評
価したところ，血中 Ald 2,360 pg/ml（基準値30∼
159），血漿レニン活性 21.0 ng/ml/hr（基準値0.2∼
2.7），血中コルチゾール 7. 6 μ g/dl（基準値 4.0∼
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Fig. 1. Abdominal ultrasonography showed bilateral hydroureteronephrosis. (A)
Right : SFU grade 3, Left : SFU grade 4 hydronephrosis. (B) Right ureter : 7








入院時現症 : 身長 60 cm，体重 5,680 g．意識清明．
胸部・腹部に特記すべき所見認めず．外性器は正常男
性型で異常なし．
入院時検査所見 : WBC 18,500/μl，Hb 9.4 g/dl，
PLT 17.2万/μ l，Cr 0.8 mg/dl，BUN 23 mg/dl，Na
136 mEq/l，K 4. 7 mEq/l，Cl 110 mEq/l，CRP 0. 6
mg/dl，血中 Ald 7,370 pg/ml，血漿レニン活性 27.4
ng/ml/hr．
動脈血液ガス所見 : pH 7.41，pCO2 20.8 mmHg，
pO2 80. 5 mmHg，BE −10. 1 mmol/l，HCO3
− 12. 9
mmol/ml．
超音波検査 : 右尿管径 15 mm，左尿管径 14 mm．





Fig. 2. Bilateral percutaneous nephrostomy and
antegrade pyelography.
その後，電解質異常・代謝性アシドーシスは速やか
に改善するとともに，Cr は徐々に低下し (0.4 mg/dl
前後），腎瘻造設16日後に血中 Ald は 170 pg/ml まで
低下した．哺乳良好で着実に体重増加し，生後 5カ月
3週で 7,150 g になった時点で，閉塞性巨大尿管症の
根治術として，両側尿管形成術 (tapering)＋両側尿管
膀胱新吻合術 (Cohen 法）を施行した．
手術所見 : 膀胱容量は約 30 ml．左右の尿管末端に
約 1 cm の狭窄部位があり，その頭側に著明な尿管拡
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Fig. 3. Clinical course is shown along with plasma aldosterone level.
張を認めた．尿管は膀胱内のみから剥離を行い，両側
とも狭窄部分を切除し，左尿管は 2.5 cm，右尿管は 2
cm tapering した．膀胱尿管新吻合は Cohen 法にて
行った．腎瘻は抜去し，両側ダブル J ステント (4.7
Fr) を留置した．
術後経過 : 術後 3日目に尿道カテーテルを抜去し
た．この時の超音波検査で grade 1 の水腎症を認めた
が，巨大尿管術後として通常の経過と思われた．術後
5日目の血液検査で，Na 133 mEq/l，K 6.1 mEq/l，
Cr 0.5 mg/dl と低 Na 血症，高K血症，Cr 上昇を認
め，術後 9日目には Na 128 mEq/l，K 7.5 mEq/l，Cr
0.6 mg/dl とさらに増悪し，水腎症が grade 2 に悪化















移を Fig. 3 に示した．排尿機能には大きな異常は認め
ず，術後 1年 5カ月目の VCG で VUR を認めないこ
とを確認し，予防的抗菌薬を終了した． 3歳の時点で






















に結合して Ald 誘導蛋白の合成を促進する (Fig. 4）．
Ald 誘導蛋白は管腔側の ENaC の輸送を促進し，同時
に血管側の Na＋-K＋-ATPase の発現を刺激することに
より，Na の再吸収が亢進する．Kは管腔側膜に
ENaC と共発現している K＋ チャネル (ROMK) によ
り管腔側に排泄される．このように Ald は Na の再吸
収とKの排泄を調整しているが，一次性 PHA1 では，
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